Syndromes secs 


Le syndrome 

de Gougerot-Sjogren primitif 


Le syndrome de Gougerot- 
Sjogren se caracterise par 
(’association d’un syndrome sec 
predominant aux niveaux 
oculaire et buccal et de 
manifestations extraglandulaires 
de mecanisme immuno- 
inflammatoire: la polyarthrite 
non erosive, le phenomene de 
Raynaud, une vascularite 
cutanee et (ou) neurologique, 
I’atteinte pulmonaire, et la 
nephropathie interstitielle. Dans 
les formes typiques, les signes 
biologiques associent une 
hypergammaglobulinemie 
polyclonale, parfois une 
cryoglobulinemie, un facteur 
rhumatoi'de, et des facteurs 
anti-nucleaires de specificite 
anti-SSA et anti-SSB. Le 
diagnostic est confirme par la 
biopsie de glandes salivaires 
accessoires montrant un 
infiltrat lympho-plasmocytaire 
en amas. Ces anomalies 
biologiques, la presence de 
tumefaction des glandes 
salivaires principales, et les 
manifestations 

extraglandulaires, caracterisent 
les formes evolutives qui 
comportent un risque eleve 
devolution vers le lymphome 
malin. A cote du traitement 
symptomatique du syndrome 
sec, les antipaludeens de 
synthese sont indiques dans les 
manifestations articulaires, la 
corticotherapie et les immuno- 
suppresseurs dans les 
manifestations extraglandulaires 
graves. 
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L e syndrome de Gougerot-Sjogren 
(SGS) est une exocrinopathie 
auto-immune caracterisee sur le plan 
clinique par l’association d’une kerato- 
conjonctivite seche, d'une xerostomie, 
et de manifestations generales de 
nature immuno-inflammatoire. Le 
syndrome sec est la consequence d’une 
infiltration lymphocytaire majoritaire- 
ment CD4, de la plupart des glandes 
exocrines, affectant principalement les 
glandes lacrymales et salivaires, 
entrainant des alterations progressives 
du parenchyme glandulaire. 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren pri- 
mitif differe en de nombreux points du 
syndrome de Gougerot-Sjogren secon- 
daire, associe a une autre maladie auto- 
immune, notamment par des elements 
serologiques et immunogenetiques. 
Pourtant le syndrome de Gougerot- 
Sjogren primitif ne se limite pas a un 
syndrome sec isole : il existe en effet 
dans la majorite des cas des manifes- 
tations « extraglandulaires », parfois 
graves, justifiant une prise en charge 
therapeutique specifique. La physio- 
pathologie de la maladie, et notam- 
ment les mecanismes a Lorigine de 
cette accumulation lymphocytaire au 
niveau de certains tissus, reste incon- 
nue. Une surveillance reguliere de ces 
patients est justifiee, en particulier 
dans les formes evolutives qu’il faut 
reconnaitre, car le cours de la maladie 
risque d’etre emaille d’une part par 
1’ apparition de nouvelles manifesta- 


tions extraglandulaires et d’ autre part 
par la survenue d’un lymphome malin. 
L’ incidence de la maladie reste impre- 
cise. Elle a ete approchee de 2 fa 9 ons : 
d’une part par des etudes d’autopsies 
systematiques qui montrent des lesions 
histologiques des glandes salivaires 
compatibles avec la maladie dans 
0,44 % des cas, d’ autre part par la fre- 
quence de 1’ anticorps anti-SSA, mar- 
queur de l’affection, dans la population 
generale, et qui est de l’ordre de 
1/1 000. 1 Le syndrome de Gougerot- 
Sjogren est en tout cas la collagenose 
la plus frequente apres la polyarthrite 
rhumatoi'de. 

La maladie est a nette predominance 
feminine : 9 femmes pour 1 homme. Si 
elle peut survenir a tout age, c’est le 
plus souvent vers 45 ans qu’apparais- 
sent les premiers symptomes. Son 
debut est souvent tres insidieux, mono- 
symptomatique, si bien que le dia- 
gnostic est pose 6 a 8 ans apres les pre- 
mieres manifestations. 2> 3 

Circonstances 
de decouverte 

Dans les cas les plus simples, l’atten- 
tion est d’emblee attiree vers les 
glandes lacrymales ou salivaires par 
1’ apparition de signes de secheresse 
oculaire et (ou) buccale. Le patient 
peut egalement consulter pour des epi- 
sodes de tumefaction des glandes sali- 
vaires principales (parotide ou sous- 
maxillaire) ou plus rarement des 
glandes lacrymales. 

Le debut peut etre beaucoup plus trom- 
peur lorsque les premieres manifesta- 
tions sont extraglandulaires, ce qui, 
dans notre experience, est le cas de 
1 patient sur 2. C’est une polyarthrite 
non erosive, un phenomene de Ray- 
naud, un purpura vasculaire ou des 
manifestations neurologiques centrales 
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ou peripheriques qui amenent le 
patient en consultation. Ces manifes- 
tations peuvent preceder de plusieurs 
annees les premiers signes fonction- 
nels de syndrome sec qui doit etre 
recherche de fagon systematique dans 
de telles circonstances. 

C’est enfin la decouverte fortuite 
d’ anomalies biologiques et singuliere- 
ment celle d’une elevation de la vitesse 
de sedimentation liee a une hypergam- 
maglobulinemie polyclonale qui est a 
1’origine du diagnostic. 

Manifestations 

glandulaires 

Si l’expression clinique de 1’atteinte 
glandulaire predomine aux niveaux 
salivaire et lacrymal, 1’ ensemble des 
glandes exocrines est concerne par le 
processus inflammatoire, et est le siege 
d’un infiltrat lymphocytaire et plasmo- 
cytaire et d’ alteration du parenchyme. 
Toutefois le syndrome sec n’est pas la 
seule consequence de cette destruction 
des acinus qui ne reste que partielle, 
d’autres mecanismes entrent en jeu, 
notamment des alterations neuro-endo- 
crines liees a la production locale de 
cytokines. 4 

Cette inflammation glandulaire a done 
2 consequences cliniques : d’une part la 
survenue de tumefactions des glandes 
salivaires principales ou lacrymales, 
d’ autre part la constitution progressive 
d’un syndrome sec. Les tumefactions 
concernent le plus souvent les glandes 
parotides mais peuvent toucher aussi les 
sous-maxillaires et les glandes lacry- 
males (realisant alors le classique syn- 
drome de Mikulicz). Elies peuvent etre 
uni- ou bilaterales, devolution chro- 
nique ou au contraire par poussees suc- 
cessives. Ces parotidites sont parfois 
tres volumineuses et douloureuses. Ces 
tumefactions salivaires ou lacrymales 
sont un temoin d’evolutivite de la mala- 
die, les patients presentant un risque 
plus eleve de manifestations extraglan- 
dulaires graves et devolution lympho- 
mateuse. 

Le syndrome sec est historiquement le 
maitre symptome de la maladie, mais il 
est tres variable dans sa severite, parfois 
latent, n’etant depiste que par les explo- 
rations paracliniques. II n’y a aucune 
relation entre l’intensite de ce syndrome 
sec et la gravite globale de la maladie. 5 


Keratoconjonctivite seche 

La plainte la plus frequente est une 
sensation de corps etranger ou de sable 
intra-oculaire, parfois il s’agit de bru- 
lures ophtalmiques, d’une photopho- 
bie ou encore d’une impression de 
baisse de l’acuite visuelle avec voile 
devant les yeux. Les signes physiques 
s’observent dans les syndromes secs 
deja severes : conjonctives rouges et 
enflammees, frequence du clignement 
augmentee. Cette hyposecretion lacry- 
male peut etre responsable de compli- 
cations ophtalmiques qui, heureuse- 
ment, deviennent exceptionnelles : 
ulceration de la cornee, perforation. 
En pratique courante cette xerophtal- 
mie peut etre evaluee par 3 tests : le test 
de Schirmer, le test au rose Bengale et 
le temps de rupture du film lacrymal 
( break up time). 

Xerostomie 

Elle se manifeste par une sensation de 
bouche seche, pateuse, genant parfois 
L elocution et la deglutition des ali- 
ments secs. Elle peut obliger le patient 
a la prise repetee de gorgees de liquide 
lors des repas et entrainer une poly- 
dipsie nocturne. Lorsque la xerostomie 
est severe, l’examen montre des 
muqueuses jugales et linguales ternes, 
vernissees, la langue est volontiers 
depapillee, parfois fissuree. Cette 
bouche seche va se compliquer de 
caries, de surinfection candidosique, et 
de cheilite, les protheses sont mal tole- 
rees. 

La mesure du debit salivaire est la 
methode la plus simple pour quantifier 
cette xerostomie. 

La biopsie de glandes salivaires acces- 
soires est l’examen primordial . 6 

Atteinte des autres glandes 
endocrines 

Le syndrome sec ne se limite pas aux 
glandes salivaires et lacrymales : il 
peut toucher les muqueuses genitales, 
la peau, mais aussi les voies aeriennes 
superieures (xerorhinie, gorge seche). 
L’ atteinte des voies aeriennes infe- 
rieures se manifeste par une toux 
seche, des tracheites recidivantes, un 
syndrome obstructif des petites voies 
aeriennes. Les muqueuses digestives 
peuvent egalement etre touchees (ceso- 
phage, estomac) mais cette atteinte est 
dans la majorite des cas silencieuse ; a 


moins qu'elle ne soit systematique- 
ment recherchee par une etude de la 
secretion, 1’ atteinte pancreatique est 
exceptionnelle. 

Manifestations 

extraglandulaires 

Dans notre experience, elles sont deja 
presentes chez plus de 7 patients sur 10 
lors du diagnostic. 7 Tres schematique- 
ment ces manifestations extraglandu- 
laires sont la consequence de 2 types 
de mecanisme : 

-les premieres sont des manifestations 
de connectivite : polyarthrite, pheno- 
mene de Raynaud, vascularite d’ ex- 
pression cutanee et neurologique ; 
-les secondes sont la consequence de 
la diffusion extraglandulaire de 1’ in- 
filtrat lymphocytaire notamment au 
niveau du tissu pulmonaire et du 
parenchyme renal. 

Manifestations 

musculo-squelettiques 

La polyarthrite est sans doute la plus 
frequente de ces manifestations extra- 
glandulaires, touchant 50 a 80 % des 
patients. Il s’agit le plus souvent 
d’une polyarthrite distale, bilaterale et 
symetrique touchant notamment les 
interphalangiennes proximales, les 
metacarpophalangiennes, les poi- 
gnets, parfois les grosses articula- 
tions, de rythme inflammatoire avec 
notamment un derouillage matinal. La 
constatation d’authentiques lesions de 
synovite est rare. Fait essentiel dans 
ce syndrome de Gougerot-Sjogren 
primitif, cette polyarthrite n’est pas 
erosive ni destructrice. Elle repond 
souvent aux antipaludeens de syn- 
these. 

L 'atteinte musculaire est plus rare 
touchant environ 10 % des patients et 
se limite en regie a des myalgies sans 
deficit musculaire, ni myolyse biolo- 
gique, en dehors bien sur des cas de 
syndrome de chevauchement syn- 
drome de Gougerot-Sjogren-dermato- 
polymyosite. Chez certains patients, 
les douleurs sont plus diffuses, non 
systematisees, sans phenomene objec- 
tif et realisent un tableau proche de la 
fibromyalgie, d’autant que l’on 
retrouve a l’examen des points de 
fibromyalgie : douleurs a la pression 
des insertions tendineuses. 
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Le phenomene de Raynaud : sa fre- 
quence selon les etudes varie de 30 a 
50 %, il est le plus souvent d’apparence 
banale, les ulcerations ou necroses 
digitales etant exceptionnelles sauf en 
cas de cryoglobulinemie. Dans notre 
experience, il est souvent associe a 
d’autres manifestations extraglandu- 
laires et sa presence lors du diagnostic 
constitue un facteur de risque de dif- 
fusion plurisystemique de la maladie. 8 

Manifestations cutanees 

A cote de la xerodermie, deja envisa- 
ged, les lesions de vascularite cutanee 
compliquent 1’ evolution de la maladie 
chez 25 % des malades. Il s’agit dans 
la plupart des cas d’un purpura vas- 
culaire typique, infiltre, des zones 
declives, parfois associe a un livedo a 
mailles ouvertes. Il peut prendre par- 
fois un aspect necrotique. A la biop- 
sie on constate des lesions de vascu- 
larite leucocytoclasique. Ces lesions 
de vascularite sont dans la plupart des 
cas associees a une hypergammaglo- 
bulinemie polyclonale de niveau 
eleve : purpura hyperglobulinemique 
de Waldenstrom, ou encore a une 
cryoglobulinemie mixte, et sont sou- 
vent le fait des syndromes de Gouge- 
rot-Sjogren avec anticorps anti-SSA. 
Elies peuvent rester purement cuta- 
nees ou s’associer a des manifesta- 
tions neurologiques peripheriques ou 
centrales. 

Manifestations neurologiques 

L’atteinte du systeme nerveux peri- 
pherique du syndrome de Gougerot- 
Sjogren est de description tres 
ancienne puisqu’elle etait deja signa- 
led par Sjogren en 1935. Sa frequence 
varie de 10 jusqu’a 50% des patients 
si l’atteinte neurogene peripherique est 
systematiquement recherchee. 9 Sauf 
dans les cas de mononevrite multiple, 
elle est le plus souvent benigne, lente- 
ment progressive et peut parfois pre- 
ceder le diagnostic de plusieurs annees. 
Quatre types d’atteinte neurogene peri- 
pherique ont ete decrits. 

- La plus frequente (50 % des cas) est 
une polyneuropathie axonale distale 
symetrique sensitivomotrice ou sen- 
sitive pure, se limitant a une hypo- 
esthesie ou a des paresthesies, et une 
atteinte motrice discrete. 

- Heureusement plus rare, la mono- 


nevrite multiple est au contraire 
d’expression beaucoup plus severe, 
responsable de deficit moteur pou- 
vant toucher differents territoires des 
4 membres. Cette mononevrite mul- 
tiple est tres souvent associee a des 
manifestations cutanees de vascula- 
rite et sur le plan biologique a une 
cryoglobulinemie mixte. 10 

- La neuronopathie sensitive est de 
description plus recente. Elle est la 
consequence d’une infiltration lym- 
phocytaire des ganglions et racines 
dorsales et reproduit un tableau cli- 
nique voisin de la neuropathie de 
Denny Brown : il s’agit d’une 
atteinte purement sensitive, proxi- 
male et asymetrique, touchant la sen- 
sibilite profonde, accompagnee de 
paresthesies douloureuses. Elle s’ as- 
socie volontiers a une atteinte du sys- 
teme nerveux vegetatif (pupille 
d’Addie, hypotension orthostatique, 
anhidrose) ou a une neuropathie sen- 
sitive trigeminee. Le diagnostic elec- 
trophysiologique est difficile car 
l’examen electrique standard peut 
etre normal, alors qu’il existe des 
alterations des potentiels d’ action 
des nerfs sensitifs et du reflexe H. 11 

- L’atteinte des nerfs craniens est ega- 
lement frequente : la nevralgie trige- 
minee represente 20 % des atteintes 
neurogenes peripheriques de la 
maladie. Des cas de paralysie faciale 
ont ete decrits. 

Manifestations neurologiques 
centrales 

Elies sont de description beaucoup plus 
recente. 12 Ces manifestations neurolo- 
giques centrales font toujours l’objet de 
discussions, leur frequence reelle etant 
tres diversement appreciee selon les 
equipes. Dans notre experience, elles 
concernent 10 % des patients. 7 Ces 
manifestations sont tres diverses : defi- 
cit moteur, syndromes extrapyramidaux, 
comitialite, encephalopathie, demence 
progressive, meningite aseptique, 
nevrite optique, my elite. . . Comme dans 
la sclerose en plaques, elles ont une evo- 
lution capricieuse, volontiers par pous- 
sees successives. L’ aspect en imagerie 
par resonance magnetique (IRM) prete 
egalement a confusion, en montrant de 
multiples hypersignaux T2 de la sub- 
stance blanche sous-corticale et peri- 
ventriculaire. 


Enfin des troubles psychiatriques sem- 
blent tres frequents lorsqu’ils sont 
recherches de t'acon systematique : 60 a 
100 % des patients. Il s’agit de troubles 
nevrotiques (syndrome depressif, hypo- 
condrie), mais aussi, dans 40 % des cas, 
d’ alteration des fonctions cognitives 
(troubles mnesiques, defaut de concen- 
tration. . .). 13 

Manifestations pulmonaires 

A cote de la tracheobronchite seche, 
le parenchyme pulmonaire peut ega- 
lement etre concerne par la maladie. 
Cette atteinte est tres frequente si elle 
est cherchee systematiquement, 
comme en temoigne l’alveolite lym- 
phocytaire retrouvee plus d’ 1 fois sur 
2 lors de lavages broncho-alveolaires 
systematiques. 14 Deux ordres de 
complication parenchymateuse peu- 
vent s’ observer : 

- la fibrose pulmonaire interstitielle, 
touchant 10 a 25 % des patients 
selon la fa 5 on dont elle est recher- 
chee. Elle est le plus souvent d’evo- 
lution tres lente et benigne, les 
formes severes etant exception- 
nelles ; 

- la pneumonie lymphocytaire inster- 
titielle, qui est une complication 
specifique de la maladie se revelant 
par une toux, une dyspnee, un syn- 
drome restrictif, et des images infil- 
tratives bilaterales avec au lavage 
broncho-alveolaire comme a la 
biopsie pulmonaire une alveolite 
lymphocytaire. Cette pneumopathie 
est en regie corticosensible. Elle 
peut cependant parfois etre une 
forme debutante de lymphome. 

Manifestations renales 

La nephropathie est egalement la 
consequence d’une infiltration lym- 
phocytaire de l’interstitium renal. 
L’ expression la plus frequente de cette 
nephropathie interstitielle est une aci- 
dose tubulaire distale souvent latente, 
mais qui peut se compliquer d’hypo- 
kaliemie severe, de nephrocalcinose, 
d’osteomalacie, parfois d’une insuffi- 
sance renale. Plus rarement il s’agit 
d’une tubulopathie proximale. Cette 
nephropathie s’observe en regie au 
cours des syndromes de Gougerot- 
Sjogren s’accompagnant d’une hyper- 
gammaglobulinemie polyclonale de 
valeur elevee. 
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Signes biologiques 

Une leucopenie avec lymphopenie et 
(ou) neutropenie s’ observe chez 30 a 
50 % des patients sans consequence 
pathologique. Quelques cas de pur- 
pura thrombopenique ont ete rappor- 
tes. La vitesse de sedimentation est 
souvent elevee, parfois au dela de 


100 a la l re heure, en raison de l’hy- 
pergammaglobulinemie polyclonale 
que l’on observe chez 70 % des 
patients en moyenne. Parfois il existe 
un composant monoclonal qui doit 
faire craindre la survenue d’un lym- 
phome. Les proteines de l’inflam- 
mation et singulierement la proteine 
C reactive sont le plus souvent de 


valeurs normales sauf dans certaines 
formes severes de polyarthrite ou de 
vascularite. Une cryoglobulinemie 
est retrouvee dans 20 % des cas, 2 
fois sur 3 elle est de type 3, mixte 
polyclonale, 1 fois sur 3 de type 2 
avec un composant monoclonal. 
Dans notre experience cette cryoglo- 
bulinemie est responsable de vascu- 


- Tableau I 

Criteres europeens 


□ SYMPTOMES OCULAIRES : AU MOINS UNE REPONSE POSITIVE A L’UNE DES 3 QUESTIONS SUIVANTES 

- Avez-vous ressenti une sensation d’ceil sec quotidienne persistante et genante depuis plus de 3 mois ? ] 

- Avez-vous frequemment l’impression d’avoir du sable ou du gravier dans les yeux ? j 

- Utilisez-vous des larmes artificielles plus de 3 fois par jour ? ] 

□ SYMPTOMES BUCCAUX : AU MOINS UNE REPONSE POSITIVE A L’UNE DES 3 QUESTIONS SUIVANTES 

- Avez-vous quotidiennement la sensation d’avoir la bouche seche depuis plus de 3 mois ? j 

- Avez-vous eu des episodes recidivants ou permanents de gonflement des parotides a l’age adulte ? ) 

- Etes-vous oblige de boire frequemment pour aider a avaler les aliments secs ? j 

□ Signes oculaires : preuve obiective de l’atteinte oculaire definie par la positivite d’au moins 
un des tests suivants 


- Test de Shirmer 5 mm en 5 min 

- Rose Bengale positif ^ 4 selon le score de Van Bijsterveld 

□ Signes histologiques 

- Focus score & 1 sur une biopsie de glandes salivaires accessoires 
(un foyer est defini comme l’agglomerat d’au moins 50 cellules mononucleees : 
le focus score est defini par le nombre de foyers pou 4 mm 2 de tissu glandulaire) 

□ Signes d’atteinte des glandes salivaires : preuve obiective de l’atteinte des glandes salivaires 

PAR LA POSITIVITE DE L’UN DES 3 TESTS SUIVANTS 

- Scintigraphie salivaire 

- Sialographie parotidienne 

- Flux salivaire non stimule 1,5 mL en 15 min) 

□ Auto- ANTICORPS : PRESENCE dans le serum DES ANTICORPS SUIVANTS 

-Anticorps anti-SSa/Ro, anti SSb/La ou les 2 


Syndrome de Gougerot-Sjogren certain : 4 criteres 
Syndrome de GS probable : 3 criteres 

Criteres d’ exclusion : lymphome preexistant, sida, sarcoidose, maladie du greffon contre I’hdte, sialadenose. 
Utilisation de medicaments antidepresseurs et antihypertensieurs, neuroleptiques, substances parasympatholytiques. 


□ 

□ 

□ 


□ 

□ 
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larite cutanee et (ou) neurologique 7 
2 fois sur 3. 

Un facteur rhumatoide est retrouve 
plus d’ 1 fois sur 2. La recherche d’an- 
ticorps anti-nucleaires est positive 
par une technique standard d’ immu- 
nofluorescence dans 70% des cas. 
Les anticorps anti-SSA/Ro et anti- 
SSB partagent leur specificite avec le 
lupus erythemateux ou ils sont cepen- 
dant plus rares et associes a d’autres 
anticorps anti-nucleaires. La fre- 
quence de ces anti-SSA et anti-SSB 
est diversement appreciee selon les 
methodes utilisees : en moyenne 50 % 
des patients pour les anti-SSA, 40 
pour les anti-SSB. La presence de ces 
2 auto-anticorps caracterise les 
formes severes de la maladie notam- 
ment au niveau des manifestations 
extraglandulaires. Rappelons en 
outre que cet anticorps anti-SSA/Ro 
s’accompagne d’un risque de bloc 
auriculoventriculaire congenital lie a 
son passage transplacentaire. Ce 
risque serait de l’ordre de 1 a 2 % des 
patientes porteuses de cet anticorps. 
Des anticorps anti-phospholipides 
s’observent chez 20 % des patients et 
ne sont qu’exceptionnellement a 
Lorigine de symptome. 

Formes evolutives 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren est 
une maladie d’ evolution lente qui peut 
rester stable pendant de nombreuses 
annees ; il est possible que certaines 
formes s’eteignent spontanement en ne 
laissant qu’un syndrome sec sequel- 
laire. A 1’ inverse, d’autres formes ont 
une evolution caracterisee par L appa- 
rition au fil des annees de nouvelles 
manifestations extraglandulaires. Cer- 
tains elements cliniques et biologiques 
etaient predictifs d’une evolution plus 
severe : il s’agit des tumefactions sali- 
vaires, du phenomene de Raynaud, des 
adenopathies superficielles et, sur le 
plan biologique, de l’hypergammaglo- 
bulinemie et de la presence d’une cryo- 
globulinemie. 5 

L’ autre risque evolutif, 44 fois superieur 
a celui de la population generale, 15 est 
la survenue de lymphome malin. Il 
s’agit dans la majorite des cas de lym- 
phome de la zone marginale, de faible 
malignite, ou plus rarement de lym- 


phome de haute malignite a grandes 
cellules. Leur localisation est variee : 
ganglionnaire, salivaire ou lacrymale 
mais aussi pulmonaire, digestive. Les 
patients au passe d’hypertrophie sali- 
vaire ou de traitement radiotherapique 
ou cytotoxique, ayant a l’examen des 
adenopathies et (ou) une splenomega- 
lie sont particulierement a surveiller. 
Sur le plan biologique, 1’ apparition 
d’une immunoglobuline monoclonale 
ou d’une cryoglobuline de type 2, 
d’une diminution brutale du taux de 
gammaglobulines ou d’une elevation 
de la (3-2-microglobuline en l’absence 
de nephropathie est egalement un signe 
annonciateur de la transformation 
maligne. 

Diagnostic 

Les tres nombreux criteres diagnos- 
tiques qui ont ete proposes rendent 
compte de la difficulte du diagnostic 
du syndrome de Gougerot-Sjogren, les 
plus utilises sont les criteres europeens 
(tableau I). 16 ' 17 Les causes de syn- 
drome sec sont en effet multiples et le 
diagnostic de syndrome de Gougerot- 
Sjogren ne peut etre retenu que quand 
il est demontre que celui-ci est bien la 
cause d’une maladie auto-immune 
generale. En pratique, l’etablissement 
du diagnostic se fait en 3 temps : 

- recherche des alterations de la secre- 
tion lacrymale et salivaire ; 

- ecarter les autres causes de syndrome 
sec et de tumefaction des glandes 
salivaires (tableau II et encadre, 
v. article d’E. Vidal, page 149) ; 

- recherche des arguments en faveur 
de Lorigine immuno-inflammatoire 
de la maladie par : l’existence de 
manifestations extraglandulaires de 
nature auto-immune, la presence de 
marqueurs biologiques de la maladie 
(hypergammaglobulinemie, facteur 
rhumatoide, facteurs anti- 
nucleaires), enfin par la mise en evi- 
dence de l’infiltrat lymphoplasmo- 
cytaire caracteristique a la biopsie de 
glandes salivaires accessoires. Celui- 
ci n’est toutefois pas pathognomo- 
nique : on peut L observer dans cer- 
taines infections virales (VIH, 
infection par le virus de l’hepatite C), 
ou au cours de la reaction greffon 
contre hote. Une mention particu- 


liere dans ce diagnostic doit etre faite 
a l’infection par le virus de l’hepatite 
C : celle-ci peut en effet etre la cause 
d’un syndrome sec, d’une sialadenite 
lymphocytaire, et de manifestations 
multisystemiques souvent impu- 
tables a la presence d’une cryoglo- 
bulinemie. Toutefois l’absence 
d’ anticorps anti-nucleaires et singu- 
lierement d’anti-SSA et d’anti-SSB 
la differencie du syndrome de Gou- 
gerot-Sjogren primitif. 

Traitement 

des manifestations 

extraglandulaires 

La polyarthrite est une indication pri- 
vilegiee des antipaludeens de synthese 
hydroxychloroquine (Plaquenil : 
2 comprimes 5 jours sur 7 par 


Tableau II 

Principales causes 
de syndrome sec 
en dehors du syndrome 
de Gougerot-Sjogren 


□ Vieillissement +++ 


□ Medicaments 


- parasympathicolytiques 

- opiaces 

- clonidines 

- betabloquants 

- psychotropes 

□ Radiotherapie cervicofaciale 

□ Sarcoidose 


□ Sclerodermie 


□ Sclerose en plaques 

□ Hepatite C, infection par le VIH 

□ Syndromes anxio-depressifs 

□ Maladie greffon contre hote 

□ Fibromyalgie 
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exemple). L’ action du medicament sur 
le syndrome sec ou sur d’autres mani- 
festations extraglandulaires est discu- 
tee. La corticotherapie est parfois 
indispensable, en cure courte, dans les 
tumefactions volumineuses et doulou- 
reuses des glandes salivaires princi- 
pales. Elle est egalement indiquee au 
cours des manifestations extraglandu- 
laires graves : vascularite, pneumopa- 
thie interstitielle, nephropathie symp- 
tomatique. L’efficacite de la 
corticotherapie dans les manifestations 
neurologiques centrales est incons- 
tante, quelques observations d’ amelio- 
ration spectaculaire de myelite, ou de 
tableau dementiel sous corticoide asso- 
cie ou non a un immunosuppresseur 
ont ete rapportees. Dans les formes 
severes de mononevrite multiple liee a 
une cryoglobulinemie mixte, la corti- 
cotherapie peut etre associee aux 
echanges plasmatiques et au traitement 
immunosuppresseur (cyclophospha- 
mide). Le traitement immunosuppres- 
seur n’est cependant utilise qu’en cas 
d’absolue necessite car il augmente le 
risque de survenue d’un lymphome. 


Summary 

Primary Sjogren’s syndrome 

Pierre-Yves Hatron.Anne-Laure Fauchais 

Sjogren’s syndrome is characterized by the 
association of a Sicca syndrome prevailing 
at the ocular and oral level and of extra- 
glandular involvement of immuno-inflam- 
matory mechanism: nonerosive polyarthri- 
tis, Raynaud's phenomenon, cutaneous and 
(or) neurological vasculitis, pulmonary 
involvement and interstitial nephropathy. In 
the typical forms, the biological signs asso- 
ciate a polyclonal hypergammaglobuline- 
mia, sometimes a cryoblogulinemia, rhu- 
matoid factor and anti SSA and anti SSB 
ANA. The diagnosis is confirmed by minor 
salivary gland biopsy showing a lymphoid 
infiltrate in clusters. These biological ano- 
malies, the presence of major salivary gland 
enlargements and extra-glandular manifes- 
tations, characterize the progressive forms 
of the disease with a high risk of evolution 
towards malignant lymphoma. Antimalarial 
drugs are used in the treatment of polyar- 
thritis, corticosteroids and immunosup- 
pressive agents in serious extra-glandular 
involvement. 

Rev Prat 2001 ; 51 : 159-64 


Conclusion 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren pri- 
mitif est une connectivite frequente, 
devolution chronique, qui peut 
n’ avoir pour consequence pour les 
patients qu’une gene fonctionnelle, 
parfois tres invalidante. Toutefois dans 
certains cas, la maladie va se compli- 
quer de manifestations viscerales 
graves ou de lymphome mettant en jeu 
le pronostic vital. II est possible de 
reperer ces patients a risque par leur 
profil clinico-biologique lors du dia- 
gnostic : poussee de parotidite, pre- 
sence de manifestations extraglandu- 
laires et notamment de phenomene de 
Raynaud, hypergammaglobulinemie, 
cryoglobulinemie, anticorps anti- 
nucleaires de specificite anti-SSA ou 
SSB, pour depister et traiter au plus tot 
ces complications. 

Une surveillance clinique et biolo- 
gique rapprochee se justifie chez ces 
patients, pour depister et traiter au plus 
tot ces complications. ■ 
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